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Ruptura atraumatica del bazo como
forma de presentacion de la una
amilosis AL en un paciente joven

YASMINE SMADHI MAOUCHE', MOUNIR OUALLP,
FAHIMA BELHOUL?, RENATO DEMONTIS?, SAI ATMANI,
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Spontaneous non-traumatic splenic
rupture as a presentation form of light chain
amyloidosis. Report of one case

We report a 35-year-old sportive man who was admitted to the emergency
department for worsening of acute spontaneous abdominal pain appearing at
rest. He only referred having lifted a tree trunk the day before, but he was used
to perform such physical efforts. The clinical course at the emergency department
was marked by the development of severe anemia secondary to a progressive
splenic hematoma and acute pulmonary distress. The patient benefited from total
splenectomy. Laboratory data showed hypogammaglobulinemia, proteinuria
and the anatomopathological examinations of both spleen and kidneys were
consistent with light chain amyloidosis.

(Rev Med Chile 2022; 150: 688-690)
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“fractura patolégica” en los huesos, se re-

fiere a la ruptura atraumadtica del bazo que
casi siempre se produce en un bazo enfermo"**.
Esta patologia puede ser causada por una amplia
gama de condiciones médicas y puede asociarse a
una alta morbimortalidad. La identificacién de la
causa subyacente es crucial para el tratamiento y
el prondstico.

l a ruptura patoldgica del bazo, andloga a la

Caso clinico

Se trata de un paciente varén de 35 anos, de-
portista, que ingresé en el servicio de urgencias
por empeoramiento de un dolor abdominal agudo
espontaneo de aparicién en reposo. No se recoge al
interrogatorio ningin trauma abdominal previo,
fiebre, escalofrios ni pérdida de peso. Previamente
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en buen estado de salud, sin patologias crénicas
ni antecedentes familiares de interés. No se refiere
uso de medicamentos recientes, abuso de alcohol
o consumo de drogas ilicitas.

En la exploracion fisica, su frecuencia cardiaca
era 85 latidos/min, presién arterial 107/70 mmHg,
frecuencia respiratoria 14 respiraciones/min, y
su saturacion de oxigeno 98% en aire ambiental.
El paciente estaba alerta y orientado en tiempo y
espacio. Su ritmo cardiaco era regular, sin soplos
ni frotes, y la auscultacién pulmonar limpia. El
abdomen no estaba distendido, pero si sensible
a la palpacidn, sin masas palpables. Las pruebas
de laboratorio iniciales mostraron hemoglobina,
funcién renal y hepética normales, asi como un re-
cuento normal de leucocitos y niveles de proteina
Creactiva. El paciente se traslada inicialmente a la
unidad de observacién de urgencias para vigilancia
clinica y control de examenes.
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En exdmenes tomados 4 h mds tarde destaca
una hemoglobina de 6,2 g/dL, ALT y AST a mads
de 3 veces su valor normal, con niveles normales
de fosfatasas alcalinas, gamma-glutamil transfe-
rasa y bilirrubina. La tomografia abdominal de
urgencias evidencié un hematoma esplénico de
6 x 15 c¢m asociado a liquido libre estimado en 2
litros. La angiografia por CT no mostré6 eviden-
cia de hemorragia activa. El paciente recibié dos
unidades de globulos rojos y es trasladado a la
unidad de cuidados intensivos. A su llegada a la
UCI, la presién arterial era de 150/90 mmHg, la
frecuencia cardfaca 100 latidos/min y el abdomen
continuaba sensible difusamente a la palpacién,
pero sin signos de irritacién peritoneal. Recibi
otras 2 unidades de glébulos rojos y se controlaron
los parametros sanguineos cada cuatro horas.

Veinticuatro horas mas tarde, el paciente
desarrolla un distress respiratorio agudo. La ra-
diografia de térax muestra la presencia de derra-
mes pleurales bilaterales. Una nueva tomogratia
toraco-abdominopelviana describe un aumento
del tamano del hematoma subcapsular esplénico
(600-1.200 ml), con aumento del liquido libre
intraabdominal (ahora estimado en 3 litros) (Fi-
gura 1), ademds de derrame pleural bilateral de
predominio izquierdo. Se decide la realizacién
urgente de esplenectomia total con lavado de
la cavidad abdominal, el cual se lleva a cabo sin
complicaciones posquirtrgicas.

El paciente es transferido al servicio de me-
dicina interna 5 dias después de su ingreso en
urgencias. Los exdmenes de laboratorio mues-
tran electrolitos normales, creatinina plasmdtica

Figura 1.
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de 118,3 umol/L, urea 6,9 mmol/, dcido tdrico
426 umol/l y albiumina 37,1 g/l con mejoria de
las pruebas funcién hepatica. El clearance de
creatinina se estima en 60 mL/min. Ademds, se
evidencia hipogammaglobulinemia significativa
(3,7 g/1) en electroforesis de proteinas, y un au-
mento importante de los niveles de cadenas ligeras
lambda (309 mg/l, valor normal: 5,71-26,3 mg/1).
La proteinuria de 24 h se estimaen7 g/24h.La
biopsia renal y del bazo muestran evidencias de
amiloidosis AL.

Ademds, se practica un ecocardiograma
transtordcico que describia una disfuncién
diastdlica, con restriccidn al llenado ventricular
y un volumen ventricular telediastélico bajo. La
médula 6sea mostraba 10% de células plasmaticas
dismoérficas. La puntuaciéon MAYOCLINIC se
estimo6 en III (pro-BNP 885 pg/ml y troponina 55
ng/ml). Se confirmé la amiloidosis multisistémi-
ca AL y se inici6 el tratamiento con esquema de
bortezomib + ciclofosfamida + dexametasona, asi
como profilaxis antibidtica y de anticoagulacion.

Discusiéon

La etiologia de la ruptura del bazo es amplia
e incluye infecciones, neoplasia, patologia infla-
matoria, congénita o estructural, iatrogénica e
idiopdtica'*. En este caso particular no se recogen
antecedentes traumadticos y de salud relevantes por
lo que el diagnostico etiolégico inicial de la ruptura
de un bazo previamente «<normal» representaba un
diagndstico dificil. En ausencia de traumatismo,
el diagndstico de ruptura esplénica no siempre
se puede realizar teniendo en cuenta los signos y
sintomas cldsicos de dolor en el cuadrante supe-
rior izquierdo e inestabilidad hemodindmica*®. La
existencia de dolor abdominal y esplenomegalia
masiva y dolorosa apunta a la ruptura esplénica
pero en este caso, la esplenomegalia masiva estaba
ausente.

La determinacién de la causa subyacente es
crucial a la hora de decidir el tratamiento. La
esplenectomia total, incluso en pacientes hemo-
dindmicamente estables, puede proporcionar
informacién sobre la histologia del bazo, asi
como sobre cualquier enfermedad sistémica
subyacente. Las tres causas mds comunes de
ruptura esplénica espontdnea reportadas por
Renzulli et al.' fueron trastornos hematolégicos
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malignos (leucemia aguda, enfermedad de Ho-
dgkin), trastornos infecciosos virales (mononu-
cleosis infecciosa, infeccién por citomegalovirus)
y trastornos inflamatorios y neoplasicos locales
(pancreatitis aguda y crénica). En este estudio,
se notificé amiloidosis primaria o secundaria en
22/845 y 4/845 respectivamente’.

La amiloidosis sistémica es un trastorno poco
frecuente en el que las proteinas mal plegadas se
vuelven resistentes a los procesos catabdlicos del
organismo y las fibrillas se depositan extracelular-
mente en los tejidos, lo que provoca disfuncién
de los 6rganos y eventualmente la muerte. La
incidencia de la amiloidosis de cadenas ligeras de
inmunoglobulina (AL) es de 12 casos por mill6n
de personas al ano’. Kyle et al., informaron de una
edad media en el momento del diagnéstico de 76
anos (rango de 38 a 90 afos) que contrasta con
la edad de nuestro paciente y en ese estudio los
varones representaban el 54%’. Ademds, nuestro
paciente no presentaba signos tipicos de amiloido-
sis AL como macroglosia, tinel carpiano bilateral,
estenosis espinal o pseudoclaudicacion, purpura
en rostro y/o el cuello, hepatomegalia o disfun-
ci6én autondémica. Sin embargo, en presencia de
proteinuria, no habiendo otras causas atribuibles
-como hipertension de larga duracién o diabetes—
la busqueda de amiloidosis AL debe considerarse
como parte del estudio®.

Conclusiones

El diagnéstico de la ruptura esplénica no
traumatica representa un desafio para los clini-
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cos, sobre todo en pacientes jovenes sin patologia
médica previa.

Consentimiento informado

El paciente ha estado de acuerdo con la pu-
blicacién y ha aportado su consentimiento por
escrito.
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